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Resumo: Introducdo: A displasia alvéolo-capilar (DAC) é uma rara doenga congénita com
prevaléncia ainda desconhecida. Os sintomas geralmente iniciam nas primeiras 24 horas e podem
estar associados a malformagdes de outros sistemas. Relato de caso: Recém-nascido (RN)
masculino, 40 semanas gestacionais, parto vaginal, 3.280 gramas e Apgar 9/10. Pais
consanguineos de 5° grau e filha diagnosticada pés-mortem com DAC. Aproximadamente 5
horas ap0s 0 parto iniciou geméncia e esforco respiratorio saturando 80 em ar ambiente. A
saturacdo piorou progressivamente sendo iniciado oxido nitrico a 20ppm. O raio-X apresentou
pneumotoérax a direita, prontamente drenado. O ecocardiogramatranstoracico (ETT) apresentou
hipertenséo arterial pulmonar severa, sem origem infecciosa detectavel. Na evolucgéo, o raio-X de
térax demonstrou extenso infiltrado intersticio alveolar peri-hilar bilateral e realizou-se, entdo,
biopsia pulmonar com laudo de DAC. O RN faeceu na UTI neonatal com 60 dias de vida.
Discussdo: Iniciadmente, a DAC manifesta-se por desconforto respiratorio e cianose, causadas
por hipertensdo pulmonar (HP) e hipoxemia. O diagnéstico da DAC é feito por exame
histologico do tecido pulmonar. Dessa forma, apesar de um aumento do diagnéstico por bidpsia,
sabe-se que somente 10 dos casos de DAC sdo diagnosticados no periodo ante-mortem. Os
achados histopatoldgicos incluem: diminuicdo dos capilares adjacentes ao epitélio alveolar,
espessamento das paredes alveolares e hipertrofia da parede muscular das pequenas artérias
pulmonares com extensdes musculares anormais nos vasos intra-acinares. Conclusdo: Mutagdes
pontuais heterozigoéticas em FOXF1 e delecdes gendmicas na regido 16g24.1 foram identificadas
na maioria dos pacientes com tal patologia. Portanto, o histdrico familiar do paciente no relato de
caso contribuiu para o diagnéstico ante-mortem e seguimento facilitado para cuidados de suporte.
O tratamento preconizado € o transplante pulmonar, entretanto foram relatados poucos casos e
com baixa sobrevida.
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